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Friederich (Fritz) Heinrich Lewy var
gyðingur, fæddur í Berlín árið 1885
(1). Hann lauk læknanámi 1910 í
heimborg sinni og sérhæfði sig síðan í
taugalæknisfræði, taugameinafræði og
einnig í sálfræði. Meðal kennara hans
voru margir af þekktustu mönnum á
þessum sviðum svo sem Alzheimer,
Oppenheim og Kraepelin. Hann flutt-
ist til Bandaríkjanna árið 1933 vegna
stjórnmálaástandsins heimafyrir og bjó
þar til dauðadags, árið 1950.
Helsta áhugasvið hans voru Parkinsonssjúkdómurog aðrir sjúkdómar er valda utanstrýtueinkennum
og stundaði hann bæði rannsóknir og kennslu í tauga-
sjúkdómum með aðaláherzlu á þessa sjúkdóma. Þekkt-
astur hefur hann verið fyrir að hafa lýst sérstökum
útfellingum í heila Parkinsonssjúklinga en það gerði
hann mjög snemma á ferli sínum eða árið 1913. Á
næstu árum gerði hann nákvæmari rannsóknir á dreif-
ingu þessara útfellinga og kom fram með tilgátur um
þýðingu þeirra en lýsingar hans beindust eingöngu að
útfellingunum í Parkinsonsjúkdómi, en þar er þær að
finna í djúpkjörnum heilans. Eins og títt var áður fyrr
fengu útfellingarnar nafn hans og hafa lengi verið eitt
af helztu meinafræðilegu skilmerkjum sjúkdómsins.
Það var svo ekki fyrr en Japaninn Kosaka lýsti sjúk-
lingum í heimalandi sínu árið 1987 (2) með Parkinson-
lík einkenni og heilabilun að farið var að tala um sér-
stakan Lewy sjúkdóm. Þessir sjúklingar reyndust hafa
Lewy útfellingar (Lewy bodies) á víð og dreif um heila-
börkinn en þar er þær ekki að finna í Parkinsonsjúk-
lingum. Á næstu árum voru ýmsar útgáfur á sjúkdóms-
heitinu notaðar: Diffuse Lewy Body Dementia, Dem-
entia of Lewy Body Type, Dementia with Lewy Bodies
o.s.frv. Á íslenzku er einfaldast að tala um Lewy sjúk-
dóm.
Algengi 
Ekki eru til faraldsfræðilegar rannsóknir á Lewy
sjúkdómi eins og Alzheimers sjúkdómi og í flestum til-
vikum hafa menn áætlað tíðnina út frá upplýsingum frá
sérstökum móttökum sem sérhæfa sig í taugasjúk-
dómafræði eða heilabilun. Ástæða þessa er auðvitað sú
að svo stutt er síðan sjúkdómnum var vel lýst og enn
styttra síðan menn komu sér saman um skilgreiningar
sem er grundvöllur þess að hægt sé að skoða nýgengi
og algengi. Þótt sjúkdómurinn sé orðinn allvel þekktur
hefur hann þó ekki ratað inn í alþjóðlegu sjúkdóms-
greiningaskrána, ICD-10,  þannig að strangt til tekið er
ekki hægt að setja þessa greiningu ef stuðst er við
hana! Þær tíðnitölur sem þó eru nefndar eru æði mis-
jafnar. Drach og félagar (Göthe háskólinn í Frankfurt
1993) fundu að meðal 273 aldraðra sem komu til krufn-
ingar voru 1,5% með sjúkdóminn, en 4,5% meðal þeirra
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Ballard og fleiri í Newcastle í Englandi hafa verið
brautryðjendur í rannsóknum á sjúkdómnum undan-
farinn áratug og það er þeirra mat og fleiri (4) að 10-
20% þeirra sem hafa heilabilun vegna hrörnunarsjúk-
dóms í heila séu með Lewy sjúkdóm. Enn hafa ekki
verið birtar rannsóknir á algengi sjúkdómsins í samfé-
laginu. Nýgengi er því heldur ekki þekkt. Nýgengi og
sá tími sem sjúklingar hafa sjúkdóminn ákvarða
algengi. Það var talið að lifun sjúklinga með þennan
sjúkdóm væri styttri en sjúklinga með Alzheimers sjúk-
dóm, en nýrri rannsóknir hafa ekki sýnt neinn mun (5).
Ef miðað er við áðurnefndar tölur McKeith og félaga er
líklegt að um 200-400 sjúklingar hér á landi séu með
Lewy sjúkdóm en ekki skal lagður dómur á það hér
hvort þetta kunni að vera rétt.
Einkenni 
Núverandi skilmerki sjúkdómsins eru frá árinu
1996 (6). Samkvæmt þeim eru höfuðeinkenni sjúk-
dómsins fimm: heilabilun, utanstrýtueinkenni (Parkin-
son einkenni), ofskynjanir, tímabundið rugl og óþol
gagnvart sterkum geðlyfjum. Einnig hefur verið rök-
stutt að ýmis geðræn einkenni svo sem þunglyndi sé
algengara í þessum sjúkdómi en öðrum heilabilunar-
sjúkdómum (7), en það hefur ekki verið staðfest. Í töflu
má sjá skilmerkin sem nú er almennt stuðst við (6).
Hér verður gerð nánari grein fyrir ofangreindum höf-
uðeinkennum:
1. Heilabilun. Ekki er búið að staðreyna í smáatriðum
hver taugasálfræðileg sérkenni sjúkdómsins eru
en þó er ljóst að vitræn skerðing verður einkum á
tveimur sviðum. Allar úrlausnir verða hægari en
áður og sjónúrvinnsla (visuospatial ability) skerð-
ist hlutfallslega meira en annað. Þetta leiðir til þess
að ratvísi og fjarlægðarskyn  skerðist og á síðari
stigum tilfinning fyrir eigin líkama gagnvart um-
hverfinu. Oft er til þess tekið að minni getur verið
allgott þrátt fyrir verulega vitræna skerðingu á
öðrum sviðum. 
2. Parkinson einkenni. Stirðleiki í hreyfingum, hægar
hreyfingar og óstöðugleiki eru helstu einkennin,
en skjálfti sést sjaldan. Þessi einkenni koma á eftir
eða um svipað leyti og vitræn skerðing gerir vart
við sig. Ef Parkinson einkenni koma nokkrum
árum á undan heilabilun er um heilabilun í Parkin-
sonsjúkdómi að ræða, en það er enn nokkurt deilu-
efni hvar mörkin eiga á liggja milli þessara tveggja
sjúkdóma.
3. Ofskynjanir. Oftast nær sjónofskynjanir og þær eru
merkilega svipaðar milli sjúklinga. Einkennin
koma oft tiltölulega snemma svo vitræn skerðing
er enn það væg að þeir geta sjálfir gefið góða
lýsingu á fyrirbærunum en þeir átta sig oft á að þau
eru ekki raunveruleg. Þeir sjá fólk eða dýr,
sýnirnar eru skýrar og mjög sjaldan ógnandi. Þetta
einkenni er ekki viðvarandi, það geta liðið dagar
eða vikur milli þess sem skýrt er frá ofskynjunum.
Nátengt þessu eru misskynjanir, þ.e. þeir mistaka
það sem þeir sjá fyrir annað. Heyrnarofskynjunum
hefur einnig verið lýst, en ekki eins áberandi.
4. Tímabundið rugl. Getur orðið mjög áberandi og er
oftast það einkenni sem leiðir til innlagnar á sjúkra-
hús og síðar hjúkrunarheimili. Á fyrri stigum sjúk-
dómsins eru rugltímabilin stutt og sjúklingarnir
gera sér oft grein fyrir hvað er á seyði. Þetta geta
verið mínútur eða dagpartur, ekki sjaldan þegar
verið er að vakna á morgnana og draumur og veru-
leiki renna saman. Síðar geta komið rugltímabil
sem standa í daga eða vikur og almennt er álitið að
á síðasta skeiði sjúkdómsins sé ruglástand nánast
viðvarandi. Þetta er sennilega ekki rétt og margir
geta haft merkilega skýr tímabil fram á síðustu
mánuði. Útbúnir hafa verið sérstakir kvarðar til að
leggja mat á tímabundið ruglástand (8).
5. Óþol gagnvart geðlyfjum. Um er að ræða flokkinn
sterk geðlyf ( neuroleptísk lyf), einkum eldri lyfin
svo sem klórprómazín, Haldol®, Cisordinol®, Noz-
inan®, Truxal®, Trilafon® o.fl. Óþol gagnvart
nýrri lyfjunum er ekki eins áberandi að því er virð-
ist en þau þolast samt mun ver hjá þessum sjúk-
lingum en öðrum. Þessi lyf eru risperidon (Risper-
dal®, Ríson®), olanzapin (Zyprexa®) og quetiap-
ine (Seroquel®). Þennan flokk fyllir einnig cloz-
epin (Leponex®) þótt það sé ekki nýtt. Eldri lyfin á
alls ekki að nota en þau nýrri helzt ekki eða þá með
mikilli varúð. Aukaverkanirnar eru einkum mikill
sljóleiki en einnig geta komið fram hættulegri
aukaverkanir eins og mikill stirðleiki svo sjúk-
lingur verður ósjálfbjarga og jafnvel svokallað
„neuroleptic malignant syndrome“ sem eins og
nafnið bendir til getur verið lífshættulegt.
Greining
Þegar sjúklingur kemur til skoðunar sem hefur
greinileg Parkinsoneinkenni án skjálfta, lýsir sjónofs-
kynjunum og fyrir liggur að hann á það til að rugla er
sjúkdómsgreiningin auðveld þótt auðvitað verði að
staðfesta hana með nánari skoðun. Erfiðara er að átta
sig á þessum sjúkdómi þegar sum einkennin vantar
eða önnur einkenni trufla myndina, en aldraðir einstak-
lingar geta haft ýmis einkenni annarra sjúkdóma sam-
tímis. 
Greining fer fram á svipaðan hátt og þegar aðrar
orsakir heilabilunar eru þekktar. Í þessu tilviki byggir
greiningin að mestu leyti á þeirri sögu sem fengin er
hjá sjúklingi og aðstandendum og það er mjög mikil-
vægt að spurt sé sérstaklega um þau einkenni sem
fylgir sjúkdómnum því oft er ekki sagt frá þeim að fyrra
bragði svo sem tímabundnu rugli og ofskynjunum.
Myndgreining hjálpar lítið nema til að útiloka aðrar
orsakir og SPECT er þannig ekki eins hjálplegt og í
Alzheimers sjúkdómi. Taugasálfræði getur gefið mikil-
vægar vísbendingar, ekki síst prófanir á sjónúrvinnslu
(visuspatial ability).
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Ástæðan fyrir því að þessum sjúkdómi, sem virðist
þó vera þetta algengur, hefur ekki verið lýst fyrr er að
hann „fellur milli“ tveggja algengra taugahrörnunar-
sjúkdóma, Alzheimer og Parkinson. 
Meðferð 
Þegar sjúkdómsgreining liggur fyrir er mikilvægt
að huga að nokkrum þáttum sem skipta máli til að
draga úr einkennum og afleiðingum þeirra. 
Upplýsing og ráðgjöf. Mikilvæg fyrir sjúklinginn,
sem hefur oft merkilega gott minni, og fyrir aðstand-
endur. Gera þarf grein fyrir því að ofskynjanir eru eðli-
legur hluti sjúkdómsins en er ekki merki um alvar-
legan geðsjúkdóm. Gott er að allir aðstandendur geti
talað um þessa upplifun sjúklingsins því það virðist
skipta máli við að draga úr kvíða og jafnvel hræðslu
sem annars getur auðveldlega gert vart við sig. Einnig
þarf að leggja áherzlu á að rugltímabil ganga yfir þótt
rétt sé að segja að þau geri vafalítið vart við sig aftur.
Örvun, líkamleg og andleg. Líkamleg örvun þarf að
miða að samskonar markmiðum og örvun Parkinson-
sjúklinga, þ.e. að liðka hreyfingar og draga úr óstöðug-
leika og jafnvægisskerðingu. Andleg örvun miðast við
að efla framtak og frumkvæði og byggir á því að vitræn
geta á ýmsum sviðum er allgóð svo sem minni.
Lyfjameðferð, ekki síst að hafa í huga lyfin sem alls
ekki á að gefa svo sem fram hefur komið. Nú hafa birst
lýsingar á tilfellum sem hafa lagast mjög við notkun
kólínesterasahamla svo sem Aricept®, Reminyl® og
Exelon® (9,10). Ástæða þess að farið var að reyna þau
lyf er sú staðreynd að kólvirka kerfið er að minnsta
kosti jafn mikið skert í þessum sjúkdómi og í Alzheim-
ers sjúkdómi. Þessar meðferðarlýsingar eru oft sláandi
og svo er einnig reynsla undirritaðs af nokkrum sjúk-
lingum sem fengið hafa verulegan bata, a.m.k. tíma-
bundið.
Birst hefur ein stór rannsókn með samanburði á
Exelon® og lyfleysu (11) og var í henni sýnt fram á
marktækt meiri árangur með lyfinu. Enn sem komið er
hefur þetta ekki leitt til ábendingar þessara lyfja við
sjúkdómnum, en sennilega er aðeins tímaspurning
hvenær að því kemur. Það er enn ekki ljóst hversu
lengi árangurinn varir.
Flestir þessara sjúklinga fá fyrr eða síðar Parkin-
sonlyf, en vandinn er sá að þau lyf ýta mjög undir rugl
og ofskynjanir. Eittvað hefur verið gert af því að nota
Parkinsonlyf og kólínesterasahamla saman, en ekki
liggur fyrir hvort hægt er að mæla með því að svo verði
gert
Horft fram á veginn
Stutt er síðan menn urðu ásáttir um að til væri sér-
stakur sjúkdómur sem nú hefur verið nefndur eftir
þeim manni sem lýsti fyrir margt löngu heilabreyt-
ingum sem einkenna sjúkdóminn. Enn er verið að
skoða skilmerki og er líklegt að á næstu árum verði
Tafla – Skilmerki Lewy sjúkdóms (6)
1. Forsenda greiningar á heilabilun af Lewy gerð (DLB) er að um sé að ræða vaxandi vitræna
skerðingu sem náð hefur því marki að trufla eðlilegt starf og félagslíf. Verulegt minnistap er oft
ekki til staðar á fyrri stigum sjúkdómsins en kemur oftast fram eftir því sem á líður. Truflanir
koma einkum fram á prófum er mæla einbeitingu, framheila-neðanbarkar athafnir (fronto-
subcortical skills) og sjónúrvinnslu.
2. Tvö af eftirtöldum höfuðeinkennum þurfa að vera til staðar við greiningu sennilegrar heilabil-
unar af Lewy gerð (probable DLB) og eitt við greiningu hugsanlegrar heilabilunar af Lewy
gerð:
a. breytileg vitræn geta með verulegum sveiflum í einbeitingu og athygli..
b. endurteknar sjónofskynjanir sem eru vel afmarkaðar og nákvæmar.
c. Parkinson einkenni sem ekki má rekja til lyfja.
3. Einkenni sem stutt geta greininguna eru:
a. endurteknar byltur
b. yfirlið
c. skert meðvitund tímabundið
d. viðkvæmni við sterkum geðlyfjum(neuroleptica)
e. kerfisbundnar misskynjanir
f. ofskynjanir aðrar en sjónar.
4. Greining heilabilunar af Lewy gerð er ekki eins líkleg ef til staðar er:
a. merki heilablóðfalls við skoðun eða á röntgenmynd.
b. merki annars heilasjúkdóms við skoðun eða rannsóknir sem geta skýrt einkenni sjúklings. 
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þau nákvæmari og skýrari. Jafnframt þessu eykst vit-
und manna um sjúkdóminn. Ekki hafa enn komið fram
líffræðilegar mæliaðferðir sem óyggjandi benda til
sjúkdómsins en að þeim verður vafalítið leitað. Á næstu
árum mun umfang sjúkdómsins verða ljósara m.a. hér
á landi því í stóru Hjartaverndarrannsókninni verður
skoðuð tíðni sjúkdómsins. Lyfjameðferð verður vafa-
lítið markvissari á næstu árum og m.a. verður smám
saman ljóst hvaða Parkinsonlyf er óhætt að nota,
hvenær og í hve miklum mæli. Síðast en ekki síst er
vonast til þess að varanlegri meðferð verði möguleg
síðar og jafnvel forvarnir þótt engar vísbendingar sé
enn að finna um slíkt.
Lokaorð
Í þessu stutta yfirliti hefur verið stiklað á stóru í
lýsingu á Lewy sjúkdómi sem fyrst var lýst sem sér-
stökum sjúkdómi fyrir tæpum 15 árum. Í greininni er
ekkert að finna um meinafræði sjúkdómsins eða hug-
leiðingar um erfðafræði eða skyldleika við aðra sjúk-
dóma, en um þetta má lesa í ýmsum greinum. Hér skal
helzt bent á fyrstu heimildina hér að neðan, en þessa
bók er að finna á bókasafni Landakots með þeim fyrir-
vara að þekkingin breytist fljótt.
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